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بر حسب شروع علائم باليني در دهه اول زندگي  بررسي مقايسه اي سيما و سير باليني تب مديترانه اي فاميليال عنوان :
 ودهه هاي بالاتر
 چكيده
دوره هاي  رث اتوزومال مغلوب است كه به وسيلهتوا( بيماري با FMFتب مديترانه اي فاميليال )بيماري  مقدمه :
كه به طور معمول در شكم ، سينه و مفاصل در همراهي با تب و افزايش  ي شناخته مي شودراجعه حملات سروزيت
بدون بر جاي گذاشتن درد  و خود به خود طي دو تا سه روز. حملات به صورت  شگرهاي فاز حاد اتفاق مي افتدواكن
 د .بهبود مي ياب
را مبتلا مي كند و  اين بيماري ساكنان اطراف درياي مديترانه ) به طور مثال ترك ها ، ارمني ها ، اعراب و يهوديان(
ئين پيرين را كد       پروت وقرار دارد  61است كه بر روي بازوي كوتاه كروموزوم  VFEMجهش در ژن  عامل آن
اد ، مدت و شدت حملات مي شود و از پيشرفت به سمت . درمان منظم با كلشي سين باعث كاهش تعد مي كند
هنگامي  FMFدر اين مطالعه ما به بررسي مقايسه اي سيما و سير باليني بيماري  آميلوئيدوز ثانويه جلوگيري مي كند .
 دازيم .مي كند ، مي پريماري در دهه هاي بالاتر بروز كه علائم باليني در دهه اول زندگي بروز مي كند با هنگامي كه ب
بر اساس   FMFبيمارستان بوعلي اردبيل مراجعه كردند و براي آنها بيماري  FMFبيمار به درمانگاه  022 روش :
كرايترياهاي منتشر شده تشخيص داده شد . بيماران بر اساس زمان شروع علائم در دهه اول زندگي و دهه هاي بالاتر 
به دو گروه تقسيم شدند و مشخصات دموگرافيك ، علائم باليني ، پاسخ به درمان با كلشي سين و عوارض درمان بين 
 اين دو گروه مقايسه شد . 
درصد ( علايم در دهه اول  56/5بيمار )  441مار در مطالعه ما شركت داشتند كه از اين تعداد در بي 022:  يافته ها
در گروه دوم مي باشد . ميانگين فواصل  1/92در گروه اول و  1/12زندگي بروز كرده است و نسبت مذكر به مونث 
روز و در گروه  2/82روز و  03/07 درد بر حسب روز و ميانگين طول مدت درد برحسب روز در گروه اول به ترتيب
 روز مي باشد . 2/07و  04/40دوم به ترتيب 
درصد :  09/8درصد در مقابل  19( ، درد شكم )  510/0=pدرصد :  68/8در صد در مقابل  59/8تب در ) 
ابل درصد در مق 81/1( ، ميالژي )  810.0=pدرصد :  68/8درصد در مقابل  27/9(  ، بي اشتهايي )  469/0=p
( وجود داشت . در گروه  100/0=pدرصد :  03/ 3درصد در مقابل  21/5( و آرترالژي )  930/0=pدرصد :  03/3
 درصد بيماران ديده شد .  68/48درصد بيماران و در گروه دوم در  38/33اول پاسخ خوب به درمان در 
) داراي دو جهش هموزيگوت و هتروزيگوت بيمار  54بيماري كه مورد آناليز ژني قرار گرفته بودند  16از مجموع 
 بود . I086M و سپس  V496Mژني ( و شايعترين جهش در آنها 
در هنگامي كه علائم بيماري در دهه اول زندگي بروز مي كند طول مدت درد بر حسب روز و بروز  نتيجه گيري :
هه هاي بالاتر بروز مي كند كمتر است و تب بيشتر و بي اشتهايي ، ميالژي و آرتريت نسبت به هنگامي كه علائم در د
 در شروع علائم در دهه اول شايعتر است . I086Mاز نظر بررسي ژنتيك جهش هموزيگوت 
      VFEMتب مديترانه اي فاميليال ، سير باليني ، ژن  كلمات كليدي :
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 مقدمه -1-1
 به و است ارثي التهابي خود هاي سندرم بين در بيماري شايعترين فاميليال اي مديترانه تب بيماري
.  كند مي درگير را ها ترك و اعراب ، يهوديان ، ارامنه نظير مديترانه درياي مجاور هاي نژاد اوليه طور
     مفصلي و اي سينه ، شكمي درد به منجر كه سروزي التهاب و تب مكرر حملات با بيماري اين
      از و نيست جديدي بيماري فاميليال اي مديترانه تب بيماري چه اگر.  شود مي شناخته گردد مي
 فقط بيماري اين كامل شناخت اما ، است شده توصيف ميلادي 0091 ازسال قبل حتي و قبل ها سال
 . است گرفته صورت اخير سال 05 در
 و بررسي را سروزيت و اي دوره هاي تب با بيماران از بزرگي گروه فرانسوي محققين 0591 درسال
 منتشر خودرا نتايج و توصيف شمالي آفريقاي يهودي بيماران از گروهي در را بيماري باليني تظاهرات
 با بيماري اين و شد تعريف را بيماري تشخيصي كرايترياهاي و باليني تظاهرات 4591 درسال.  كردند
 سپس و شد ناميده فاميلي اي مديترانه تب بيمازي آن مغلوب اتوزومال وراثتي الگوي به توجه
 بيماري با كه بيمار 0004  روي بر بررسي از بعد هاشومر تل نام به تري جامع تشخيصي  كرايترياهي
 اطراف مهاجرين را آنان اكثريت و شدند معرفي هاشومر تل نام به اي منطقه بيمارستان در مشابه
 . شد توصيف دادند مي تشكيل خاورميانه و مديترانه
 شناسايي را فاميليال اي مديترانه تب بيماري ژنتيكي زمينه مستقل تحقيقاتي گروه دو 7991 سال در
 قرار 61 كروموزم كوتاه بازوي برروي و بود نشده شناخته تاكنون كه بود ژني به مربوط كه كردند
  .)VFEM :revef naenarretideM( شد ناميده اي مديترانه تب ژن كه داشت
 آبشار عملكرد با مرتبط آن عملكرد كه كند مي كد را مارنوسترين يا پيرين بنام پروتئيني  VFEM ژن
 ها نوتروفيل از ناشي التهاب  1LI   هاي گيرنده كاهش بوسيله پيرين كه ترتيب اين به و 1LI  التهابي
 . باشد مي مختل فاميليال اي مديترانه تب بيماري در ژن اين كه دهد مي  كاهش را
